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論文 内
容 要
旨
 本瓦編原因不明な小児期溶血性貧血に関する
 臨床的研究(臨床例の検討)
 一女児の溶血性貧血について,臨床的検索を行ったが・従来の如何なる型とも異なる・原因不
 明の溶証性貧血であった。
 1)その臨床的特徴は
 a)貧血・黄疸及び著明な脾腫が生局間もなぐ出現したこと・・
 b)ウ..ロビリノーゲン尿の外は肝機能は正常
 。)赤憤L球の減少,しかしMCVは大であり著明なSPherocy七〇sisを認めない。
 煙)赤血球の低張食塩水に対するOs了notiCfragihtyは亢進して居る。
 8)自己溶血現象の亢進と・それがグルニース・アデノシセ・又はATPの添加によって改
 ,善されたいこと。
 遣),Antig■obu■in七est,anunusua].an'bibody(Payne),"Tn一・
』
 antibody"(1)ans$et)はi血清学的検査によって見出されない。
 g)ステロイドホルモンの投与と雁脾によって貧前tと黄拍は著明に改善された。
 ということであるn
 2)以上の臨床所見肌の疾駆C。ngeni七a・Spher・cyt・sis,C。ngeni毛al
 nonspherOcytichemOエyticane煎a,a麟OimmunehemOlytic
 anemia,atypiCalSPherocytO$isと区別するものである。
 5)赤『且球の生1ヒ学的検索では解糖能・Pyruvatekinase活性値,AT声量には異常
 が左かつた。赤血球恭賀の分析ではシアリン酸とゴレステ・一ル・エステルの含量が著明に
 低かったがその意味は不明である。
 4)患児の脾の抽出物(S七ephanini法)は健康赤血球の溶r位反応について対照脾(
 (3an七i)と比較して特殊な効果を持たなかった。こ♂)こと且この疾患が'1樹生溶血性貧血
 (地中l14細見,Congenita1SpherOCytosis,ホヂキン氏病,リン'鞠腫,細網
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 細胞性貧血左どの貧げ孔)と異なるこ～を示すp
 5)以上この疾患を綜合すると,従来報告された如何方る型の溶r亀憧貧血とも裏たるものであ
 ると考えられる。
 矛豆偏小児期各種疾患の血中焦性ブドウ酸
 濃度について
 1)1～15オの82例の小児について,Friedmann-Haugen氏法によって血中焦性ブ
 ドウ酸値を測定した。
 2)平均値は1、25〃`9■認であり従来の成人の例の報告より幾分高かった。
 5)糖原病(vonGierke)はろ例,全例が任且中の焦性ブドウ酸値が高かった。(5.8～
 8.2〃'伊/d8)
 4)白血病患児の5例の内・4例が高い値を示した。
 5)溶血性貧血2例の内,1例でげR中焦性ブドウ酸に低い値を示した。(0,4解/麗)本症例
 について第1編に於レ、て検討を加えたD
 6)TCA回路を賦活して,血中焦性ブドウF駿値を下げる目的で,糖原病患児にアスパラギン
 酸製剤又はTrijodthyronineを投一与したが1亀中焦性ブドウ駿鱒に変化を与えなかった。
 7)その他の疾患については特殊左値を示したものはなかった。
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 審査結果の要'旨
 本研究は溶症且性貧血を示す一幼児について溶血発現機構について,従来報告されている症例の何
 れに合致するものであるかについて検索したものであるが的確な所見は把握出来ず,youngs
 い956年)の記載するa七y'pica■spherOcytO8iSの例に近似して誇り,新知.晃,
 とレては赤血球基質Dシアリン酸,コレステ・一ルエステルの低下をみとめているが,本症溶血現
 象との関藻は明かではないとしている。
 本症児は赤血球のfrag.icli七yの亢進76Pherocytosisの存在はC・ongeni七a■
 sph。r・cy.t。8isに似ているがau七・hem。■ysiSの亢進が9■uc・se・aden・8ine
 硬たはATPの添方nに依り改善されない点はUonspherocytichemo■yUcanemia
 (TyDe丑)に似ている。そこで赤血球のpyrαva七e孕ina8e・9ユycO■y喝iCacUv-
 i七yを検査したが・正常値を得ている。街並濱z)クームス試験は反覆実施しているが常に陰性であ
 ったことからa'UtOimmU.且eのhelnO■ytiCa,neln士aを除外している。
 また摘出し孝脾の溶抑作用をStefanini(1961)の方法を用いて検索したが.・正常z⊃脾の時
 と相異が支い点から脾性の溶血は除外している。
 筒本症z)外・イ・児漢窯z)二・三について血中Pγru▽a七eの測定成績をあげているがとぐに新
 知.昇はみられていない。
ノノ
 小児柵の溶血性貧血症に細いて,本症例はa七ypice18pherocytosi8という認識に
 一致する実例が存律することを示すものという点で貴章であり,今後のこの方面'の研究を推進する
 上に役立つ症例を提供したものといえよう。
 よって,本論文は学位授与に値するものと認める。
 牌252一
